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Актуальность проблемы

Диспластические процессы в организме ребенка формируют множественные нарушения развития, в том числе  костно-мышечной системы и представляют собой важнейшую медико-социальную проблему. По данным ВОЗ, их частота за два последних десятилетия увеличилась в 6 раз (Шлякова Е.Ю. 2014, Баиндурашвили А.Г, 2013,  Баранов А.А. с соавт., 2008), имея  широкую распространенность среди всех возрастных групп  (Коробейников А.А. 2015). 

В настоящее время у детей школьного возраста болезни костно-мышечной системы (КМС) в структуре заболеваний занимают 3 место после нервно-психических расстройств и заболеваний желудочно-кишечного тракта, а среди функциональных нарушений патология КМС вышла на первое место (Зарытовская Н.В.,2008).

В связи с этим,  в настоящее время в детской хирургии отчётливо прослеживается тенденция к расширению возможностей установления патогенетических механизмов, ранней диагностики и  раннему началу лечения врождённой патологии костно-мышечной системы.

Являясь не только важной медицинской проблемой, нарушения развития костно-мышечной системы и всего организма ребенка представляют и большую социальную проблему для государства.  В рамках постановлений Правительства РФ об охране здоровья, охране материнства и детства (2011, 2015гг), послания Президента Российской Федерации Федеральному Собранию (1 декабря 2016 года.)  указывается на необходимость комплексной, междисциплинарной планомерной работы по повышению здоровья детского населения. Основная задача медицинских учреждений по охране материнства и детства - снижение материнской и младенческой смертности, заболеваемости детей, достижение высокого уровня здоровья в различные периоды их развития. Комплексными программами охраны здоровья предусматривается интеграция деятельности государственных, ведомственных служб и медицинских учреждений по улучшению  здоровья детей и подростков. 

В последние годы врожденная ортопедическая патология ассоциируется с синдромом соединительно-тканной дисплазии организма. Патология соединительной ткани обуславливает  полиморфизм клинической картины и создает трудности на этапах диагностики и оперативного лечения пациентов (Бландинский В.Ф., 2013; Крестьяшин В.М. 2015,  Каземирский В.Е. 2013; Ishikawa N., 2008; Maurisio P., Moharamsaden D., 2010; Kim S.N. et al., 2010).

Наиболее распространенными заболеваниями костно-мышечной системы у современных молодых людей является диспластические изменения позвоночника,  грудной клетки и патология  конечностей (Мирская Н.Б. и соавт. 2015, Иванов Ю.Н. 2015, Марасанов Н.С. 2015). Кроме дегенеративно-дистрофических и функциональных нарушений, указанные заболевания создают условия для формирования сопутствующей  патологии внутренних органов и систем.

Так, у детей с нарушением осанки доказано снижение жизненной емкости легких, уменьшение экскурсии грудной клетки и диафрагмы, что неблагоприятно сказывается на работе сердечно-сосудистой и дыхательной систем. Исследованиями установлена взаимосвязь патологии позвоночника и ЖКТ (НЦЗД РАМН 2008).

Дегенеративно-дистрофические изменения шейного отдела позвоночника приводят к негативным изменениям кровотока в вертебро-базиллярном бассейне, формируя различные вегетативные дисфункции у подростков со стороны ЦНС, что заставляет таких пациентов длительно наблюдаться у неврологов (Скоробогач М.Ю.2006 , Ратнер А.Ю. 1995).

У детей с патологией опорно-двигательного аппарата наблюдается снижение резистентности и иммунитета, обусловленное влиянием эндогенных и экзогенных факторов внешней среды (Малышев Е.С. с соавт., 2004; Бердюгина О.В., 2006, 2010; Меркулов В.Н. с соавт., 2009; Каземирский В.Е., 2013; Di Naro E., 2006). Оперативное вмешательство вызывает усиление иммуносупрессии, что определяет сложность послеоперационной реабилитации (Everts R.J. et al., 2004; Zeidler H., Kuipers J., Köhler L., 2004; Allami M.K. et al., 2005; Trampuz A., Zimmerli W., 2008). 

Снижение возрастных границ для оперативных вмешательств в ряде случаев до 3-6 месяцев (Богосьян А.Б. с соавт., 2008) при наличии сопутствующих соматических заболеваний и патологических процессах соединительной ткани резко увеличивает операционный риск у этой группы больных. 

В работах последних лет прослеживается взаимосвязь подобных коморбидных состояний с системной патологией соединительной ткани (Строев Ю.И. 2014, Арсентьев В.Г. 2011). Пока этих признаков немного, они воспринимаются, как индивидуальная особенность, не привлекая внимания врачей и пациентов. К сожалению, к проявлениям ДСТ относятся не только специфический внешний вид и косметические дефекты, но и тяжелые патологические изменения внутренних органов и опорно-двигательного аппарата. Особую опасность представляет патология соединительной ткани как причина внезапной смерти у хирургических больных и молодых спортсменов (Шилова М.А.2017, Аникин В.В. 2011). По данным Министерства здравоохранения РФ, только за 2017 год зарегистрировано более 200 случаев внезапной смерти подростков, в основе которой была патология соединительной ткани.

Диспластические изменения КМС формируются на всех этапах развития организма и вначале вызывают косметические или функциональные нарушения, не требующие хирургических вмешательств. В более поздние сроки, при формировании хронической патологии, при тяжелых формах заболеваний консервативная тактика оказывается неэффективной и помочь такому пациенту можно только оперативным путем.

В настоящее время хирургическая тактика у пациентов с ДСТ представлена немногочисленными работами хирургов и детских хирургов (Рыбачков В.В. 2017, Бландинский В.Ф. 2015, 2016, Румянцева Г.Н. 2016). Исследованиями доказана роль соединительной ткани в формировании рецидивов при грыжесечениях (Федосеев А.В. и др., 2009; Вольный, С.В. 2010; Пискунов А.С., 2011; Рыбачков В.В., Россошанская Е.И.,2014; Соколов С.В., 2016),  деформаций стоп при врожденной косолапости  (Рассказов Л.В., Марасанов Н.С. 2016),  кишечной инвагинации у детей (Румянцева Г.Н., 2015, Казаков А.Н. 2017). Вопросам прогнозирования осложнений при заболеваниях и травмах коленного сустава у детей, протекающих на фоне патологии соединительной ткани, посвящена диссертационная работа Ю.Н.Иванова (2015).

Небольшой опыт в лечении этой группы пациентов не позволил системно подойти к решению вопросов диагностики и выбора оптимальных оперативных методик коррекции  у детей с диспластическими нарушениями развития. Остаются неразработанными вопросы ведения периоперационного периода. Анестезиологические пособия у таких пациентов могут провоцировать ухудшение функциональных характеристик, выступая фактором риска развития осложнений в ходе выполнения оперативных вмешательств. Выявляя многочисленные  осложнения в группе пациентов с ДСТ хирургам сложно прогнозировать их развитие и предпринимать  меры профилактики для улучшения результатов лечения хирургической патологии.  

Всё это требует разработки чёткого алгоритма предоперационного обследования больных, оптимальных методов подготовки их к операции и адекватного восстановления в послеоперационном периоде в зависимости от тяжести предстоящего оперативного вмешательства, возраста пациента, сопутствующей соматической патологии.

В работах Т.И. Кадуриной (2015, 2017) доказана необходимость длительного наблюдения детей с ДСТ до передачи во взрослую сеть. Разработаны диагностические и коррекционные мероприятия, алгоритмы диспансерного наблюдения для детей с наследственными (синдромальными) нарушениями соединительной ткани. Составляя подавляющее большинство (более 85%),  дисплазии соединительной ткани представляют большую научную и практическую проблему для хирургов, ортопедов–травматологов и других специалистов хирургического профиля.
Существующие в настоящее время формы диспансерного наблюдения таких детей не предлагают активных реабилитационных мероприятий при нарушении функций опорно-двигательного аппарата. Необходимость разработки нового подхода к реабилитации пациентов с ДСТ диктуется неоднозначностью результатов многолетнего диспансерного наблюдения (Шабалов Н.П. 2013).

Особенностью Тверской области является низкая обеспеченность удаленных районов узкими специалистами. Так, количество детских хирургических коек по области составляет 29, а травматологических – 14. В Тверской области проживают более 235 тысяч детей. Большая часть детей с хирургической патологией костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани проходит лечение и наблюдается у хирургов общего профиля, что зачастую ведет к снижению качества оказания квалифицированной и специализированной медицинской помощи и ухудшению прогноза заболевания.

Учитывая вышеизложенное, на современном этапе необходим поиск новых эффективных путей ранней профилактики, диагностики и оптимальных методов хирургической коррекции диспластических изменений скелета. Не отработаны дифференцированные подходы в выборе объемов лечения с учетом возраста пациента  и тяжести заболевания, нет объективных критериев обоснования комплексов диспансерного наблюдения на различных этапах онтогенеза.

Представляется актуальной и необходимой  дальнейшая разработка проблемы клинико-функциональных проявлений дисплазии костно-мышечной системы в различных возрастных группах, коморбидности патологических изменений органов и систем при дисплазии соединительной ткани, поиск оптимальных алгоритмов консервативных и хирургических методов коррекции.  Требуют  изучения вопросы  профилактики  возможных осложнений с использованием моделирования  риска развития осложнений при хирургическом лечении в детском и подростковом возрасте.

 ЦЕЛЬ  работы – установление клинико-функциональных закономерностей  формирования и течения патологического процесса опорно-двигательного аппарата на фоне дисплазии соединительной ткани, разработка научно обоснованных подходов к выбору оптимальной лечебной тактики и  профилактики осложнений для повышения эффективности лечения.

Для достижения поставленной цели были определены следующие задачи.
1.
Изучить  клинические и функциональные признаки  патологии опорно-двигательного аппарата  у детей в различные возрастные периоды. 

2.
Выявить метаболические и морфологические изменения при заболеваниях костной системы.

3.
Обосновать принципы диагностики диспластических изменений костной системы в различные возрастные периоды. 

4.
Дать оценку результатам оперативных вмешательств, определить особенности периоперационной болезни у детей  с ортопедической патологией  на фоне дисплазии соединительной ткани.

5.
Создать модели прогнозирования риска развития   осложненного течения хирургической патологии костно-мышечной системы на фоне дисплазии соединительной ткани. 

6.
Разработать алгоритмы консервативной и хирургической тактики   лечения детей с диспластическими заболеваниями скелета. 

7.
На основе полученных результатов консервативного и оперативного лечения детей с дисплазиями костно-мышечной системы разработать систему комплексной междисциплинарной реабилитации   и диспансерного наблюдения.  

Научная новизна и теоретическая значимость исследования заключается в том, что впервые:
· проведено комплексное клинико-анамнестическое обследование детей с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани, с учетом риска развития осложнений;
· установлены метаболические и морфологические нарушения при врожденных и приобретенных заболеваниях костно-мышечной системы у детей при мезенхимальных дисплазиях, определяющие особенности клинико-функциональных изменений;

· предложена хирургическая классификация главных и второстепенных признаков дисплазии соединительной ткани у детей с врожденными и приобретенными заболеваниями костно-мышечной системы;

· уточнены факторы, определяющие развитие осложненного течения хирургической патологии у детей с признаками дисплазии соединительной ткани;

· выявлены диагностически значимые признаки, свидетельствующие о  развитии осложненного течения хирургической патологии у детей с признаками дисплазии соединительной ткани.
· разработана формализованная экспертная диагностическая система для оценки риска развития осложненного течения хирургической патологии у детей с признаками дисплазии соединительной ткани;

· разработаны новые подходы к тактике ведения периоперационного периода у детей с высоким риском осложненного течения хирургической патологии.
· на основании изучения клинико-функциональных особенностей заболеваний костно-мышечной системы у детей с дисплазией соединительной ткани разработан научно-обоснованный алгоритм диагностических мероприятий с учетом возраста пациентов и тяжести клинической картины;

· научно обоснованы новые подходы в консервативной и хирургической коррекции врожденных и приобретенных заболеваний костно-мышечной системы у детей с дисплазией соединительной ткани, позволившие сократить число осложнений, улучшить результаты лечения и повысить качество жизни пациентов;

· изучены особенности течения периоперационной болезни у детей с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани, определены периоды и фазы, разработан и обоснован алгоритм ведения до-, интра- и послеоперационного периода для предупреждения возможных осложнений;

· впервые разработана и внедрена в практическое здравоохранение система комплексной междисциплинарной реабилитации и диспансерного наблюдения у детей и лиц молодого возраста с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани, включающая этапное, длительное наблюдение, профилактику осложнений  и рецидивов, преемственность врачей различных специальностей на этапах постнатального онтогенеза;

Апробация работы:
Основные положения диссертации доложены на IX Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2010);  X  Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2011),  конгрессе педиатров России (Москва, 2011), конгрессе педиатров России (Москва, 2012),  на научно-практическом форуме Центрального федерального округа России "Актуальные проблемы педиатрии. Дисплазия соединительной ткани» (Тверь, 2012),  XI  Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2012), XIII  Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2014),   XIV  Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2015); межрегиональной конференции с международным участием "Современные аспекты диагностики и прогнозирования состояния здоровья человека" (Тверь, 2016г.);XV  Российском конгрессе «Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии» (Москва, 2016), II съезде детских хирургов России (Москва, 2016), XVI Российском конгрессе "Инновационные технологии в педиатрии и детской хирургии" (Москва, 2017), III конгрессе детских хирургов России (Москва, 2017), международном конгрессе Euromedica – Hannover (Германия, 2017);  XI Российском форуме «Здоровье детей: профилактика и терапия социально-значимых заболеваний» (С.Петербург, 2017).

Диплом лауреата XIV «Изобретатель-рационализатор 2017» за разработку устройства для артроскопического рассечения передней крестообразной связки у больных с дисплазией соединительной ткани (17-18 октября 2017. г.Тверь). Диплом и золотая медаль XX Московского международного Салона изобретений и инновационных технологий «Архимед 2017» (16-19 мая 2017г.).

Апробация материалов диссертационной работы проведена на  расширенном заседании кафедры детской хирургии ФГБОУ ВО  Тверского государственного медицинского университета Минздрава России 31 марта 2017г.  протокол № 8.

Публикации.

По теме диссертации опубликовано 77 научных работ в отечественных и зарубежных изданиях (Euromedica – Hannover (Германия, 2016, 2017)), из них 21 работа опубликована в журналах рекомендованных ВАК. Изданы 1 монография «Педиатрическая андрология» (2012) и 4 учебных пособия для студентов старших курсов лечебного и педиатрического факультетов ТГМУ и врачей
 хирургов Тверской области (утверждены министерством здравоохранения Тверской области 2016, 2018гг.). Получено свидетельство о государственной регистрации базы данных №2016620431 (от 8 апреля 2016г.) и свидетельство о государственной регистрации программы для ЭВМ № 2016613498 (от 28 марта 2016г.).  Патент на полезную модель №168636 «Устройство для артроскопичского рассечения передней крестообразной связки у больных с дисплазией соединительной ткани» (от 13 февраля 2017г.), Патент на изобретение №2632534 «Способ диагностики ДСТ у детей» (от 5 октября 2017г.), патент на изобретение №2637401 «Способ профилактики отдаленных послеоперационных осложнений у больных с дисплазией соединительной ткани» (от 4 декабря 2017г.).

Внедрение полученных результатов

Материалы и методические разработки исследований использованы в 2 информационно-методических публикациях, утвержденных на уровне Министерства здравоохранения Тверской области. Разработана и зарегистрирована  "Программа для оценки риска осложнений при хирургическом лечении детей с признаками соединительно-тканной дисплазии". Разработана и зарегистрирована база данных "Клинико-функциональная характеристика детей с хирургической патологией костно-мышечной системы при  соединительно-тканной дисплазии".

Полученные данные  внедрены в практическую деятельность лечебных учреждений г.Твери, Тверской области, г.Красногорска (получены  акты внедрения), используются в учебных программах цикла лекций и семинарских занятий для студентов лечебного и педиатрического факультетов ФГБОУ ВО Тверского ГМУ МЗ РФ.  

Степень достоверности полученных результатов. 

Достоверность полученных автором результатов  обусловлена значительным объемом клинического материала, использованием четких критериев включения и исключения, достаточным объемом выборки, использованием современных информативных методов исследования, консервативных и хирургических методов исследования и статистической обработки данных.

Практическая значимость

Результаты диссертационного исследования внедрены и применяются в учебном процессе на кафедре детской хирургии, кафедре детских болезней, кафедре хирургических болезней, анестезиологии и реанимации ФДПО ФГБОУ ВО Тверского государственно медицинского университета на практических занятиях и в лекционном материале для студентов 4-6 курсов педиатрического, иностранного и лечебного факультетов. 

Способ диагностики дисплазии соединительной ткани у детей и подростков используется в практической работе  ортопедо-травматологического отделения, урологического отделения ГБУЗ ДОКБ г.Твери, ООО «Семейный центр здоровья» (г.Тверь), МЦ «Центр восстановительной медицины» (г.Тверь), МЦ «Вита –плюс» (г.Ржев), хирургическом отделении ЦРБ г.В.Волочек, ГБУЗ ДГП №94 ДЗ г.Москва. 

В ходе исследования определены диагностические критерии выбора консервативной или хирургической тактики коррекции диспластических изменений позвоночника, коленных суставов и стоп с учетом возраста и выраженности патологии соединительной ткани.

Результатом исследования явилась разработка организационных мероприятий и медицинских технологий по совершенствованию лечебно-профилактической помощи детям с признаками дисплазии соединительной ткани с учетом вероятности риска развития неблагоприятного течения хирургической патологии;

Разработана новая методика прогнозирования риска развития осложненного течения хирургической патологии у детей с признаками дисплазии соединительной ткани (патент).

Созданы алгоритмы лечения и предупреждения риска развития неблагоприятного течения хирургической патологии у детей с признаками дисплазии соединительной ткани.

По теме диссертации получены патент РФ на изобретение № 2632534 "Способ диагностики дисплазии соединительной ткани у детей", патент РФ на изобретение № 2637401 "Способ профилактики отдаленных послеоперационных осложнений у больных с дисплазией соединительной ткани", патента РФ на полезную модель № 168636 "Устройство для артроскопического рассечения передней крестообразной связки у больных с дисплазией соединительной ткани"

Получена золотая медаль на XX Московском международном Салоне изобретений и инновационных технологий "Архимед-2017" за разработку "Устройства для артроскопического рассечения передней крестообразной связки у больных с дисплазией соединительной ткани".

Министерством здравоохранения Тверской области утверждены и разосланы в хирургические стационары Тверского региона методические рекомендации по врожденной косолапости и тактике ведения подростков с заболеваниями и травмами коленного сустава на фоне дисплазии соединительной ткани.

Получено свидетельство о государственной регистрации базы данных №2016620431 от 8 апреля 2016г., свидетельство о государственной регистрации программы для ЭВМ №2016613498 от 28 марта 2016 г. Разработано НОУ-ХАУ «Алгоритм диагностики и этапного наблюдения детей раннего возраста с признаками недифференцированной дисплазии соединительной ткани» и представлено в Депозитарий ФГБОУ ВО Тверского ГМУ МЗ РФ (приказ №664 от 30 ноября 2015г.)

Личный вклад автора. 

Автором проведено планирование и организация научного исследования, клиническое обследование, диагностика и комплексное консервативное и хирургическое лечение пациентов с врожденными и приобретенными заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани, статистическая обработка полученных данных, анализ и обобщение результатов исследования, разработка и внедрение предложенных практических рекомендаций.

Положения, выносимые на защиту

1. У больных с заболеваниями опорно-двигательного аппарата имеются  фенотипические, висцеральные и метаболические признаки дисплазии соединительной ткани, определяющие особенности течения хирургической патологии.

2. Отягощенный генеалогический и биологический анамнез  у детей с диспластическими нарушениями костно-мышечной системы позволяет прогнозировать развитие осложнений.

3. Наличие патологии соединительной ткани у ортопедических больных определяет особенности течения предоперационного и послеоперационного периода и требует выбора алгоритмов оптимальной лечебной тактики. 

4. Предложенный алгоритм позволяет  выделить больных с высоким риском развития осложнений при хирургической патологии позвоночника, коленного сустава и стоп в ближайшем послеоперационнм периоде, на этапах диспансерного наблюдения  для проведения расширенного объема коррекционных мероприятий.

5. Прогредиентный характер патологии соединительной ткани у детей с  заболеваниями опорно-двигательного аппарата определяет необходимость комплексного междисциплинарного подхода в хирургическом лечении и последующей реабилитации на всех этапах постнатального онтогенеза.

Структура и объем диссертации

Диссертационная работа состоит из введения, 7 глав, заключения, выводов, практических рекомендаций и указателя литературы. Текстовая часть изложена на 271 странице, иллюстрирована 45 таблицами и 68 рисунками. Библиографический список литературы включает 376 источников, из них 121 зарубежный.

Содержание работы

Материалы и методы исследования

Исследования проводились на базе Федерального государственного бюджетного образовательного учреждения высшего образования «Тверской государственный медицинский университет» Министерства здравоохранения Российской Федерации на кафедре детской хирургии (зав. кафедрой д.м.н., проф. Г.Н. Румянцева) и на кафедре  детских болезней (под руководством д.м.н., профессора А.Ф.Виноградова). Фактический набор материала осуществлялся в Государственном бюджетном учреждении здравоохранения Тверской области "Детская областная клиническая больница" г.Тверь (гл. врач А.В.Зайцева) в травматолого-ортопедическом  отделении  (зав. отделением  к.м.н. Л.В.Рассказов). 

Были изучены результаты лечения  5924 детей, с хирургическими заболеваниями костной системы, проходивших лечение в ДОКБ г.Твери, МЦ "Семейный центр здоровья" (г.Тверь), ООО "Вита Плюс" (г.Ржев Тверской области) в период с 2002 по 2017 гг. (рис.1). Из них 3905 детей были отобраны для дальнейшего обследования, а 2019 детей были исключены из обследования. Из отобранных для обследования 3905 детей были сформированы две группы – основная группа (дети, имеющие признаки дисплазии соединительной ткани) – в нее вошли 2078 детей и контрольная группа (дети, не имеющие признаков дисплазии соединительной ткани) – в нее вошли 1827 детей. Получено свидетельство о государственной регистрации базы данных № 2016620431 от 08.04.2016. В катамнестическое обследование (десятилетний катамнез) вошли 619 пациентов старше 18 лет, получивших хирургическое лечение в ДОКБ 9-10 лет назад и наблюдавшихся в ЦРБ Тверской области.

	Сплошное клинико-анамнестическое обследование детей с хирургическими заболеваниями костной системы, проходивших лечение в ДОКБ и мед.центрах г.Твери в период 2002 - 2017 гг.
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Рис. 1.
Структура обследованных групп.

В ходе исследования были использованы различные методы:  клинико-анамнестический, инструментальный, функциональный, морфологический, статистический,  методы эксперимента и моделирования, метод выкопировки данных и метод экспертных оценок.

Проведенный анализ полученных результатов позволил выполнить построение вероятностной модели диагностического процесса . Для каждого полученного диагностического признака была рассчитана его информативность (J(xi), усл.ед.) и диагностическая ценность (ДК, усл.ед.), а также коэффициент корреляции для относительных значений по А.А.Чупрову (r), дополнительно оценивалась направленность корреляционной связи. Т.к.  анализировались экстенсивные показатели, для оценки достоверности полученных результатов использовался непараметрический критерий - метод угловых отклонений Фишера, позволяющий оценить достоверность различий при виде распределения отличном от нормального.

Результаты исследования

На первом этапе исследования была дана клинико-анамнестическая характеристика хирургических больных с признаками дисплазии соединительной ткани. По нашим данным распространенность заболеваний костной системы у детей с дисплазией соединительной ткани составляет: от 271 до 412 на тысячу населения данной возрастной группы. В структуре заболеваний костной системы у детей основной группы наиболее частыми видами патологии явились остеохондропатии позвоночного столба (41%), заболевания коленных суставов (27%), деформации стоп (38%). 

Распределение обследованных детей по полу и возрасту свидетельствовало о репрезентативности сравниваемых выборок. Изучение клинико-анамнестических показателей выявило преобладание в основной группе  сочетанной отягощенности биологического и генеалогического  анамнеза в 10,37 раза больше, чем для детей контрольной группы (p<0,001) – табл. 1. 

Таблица 1

Особенности онтогенеза у обследованных групп детей  (абс., %)

	Признак и его градации
	Основная группа

n=2078
	Контрольная группа

n=1827
	от​но​ше​ние шан​сов
	95%ДИ для ОШ
	Уро​вень ста​тис​ти​чес​кой зна​чи​мос​ти

	
	абс
	%
	абс
	%
	
	
	

	отягощен только биологический анамнез
	361
	17,37
	430
	23,5
	0,68
	0,58-0,80
	0,01

	отягощен только генеалогический анамнез
	106
	5,1
	22
	1,2
	4,41
	2,75-7,36
	<0,001

	отягощен только социально-средовой анамнез
	318
	15,3
	795
	43,5
	0,23
	0,20-0,27
	<0,001

	отягощенные биологический и генеалогический анамнезы
	254
	12,22
	22
	1,2
	5,35
	4,19-6,84
	<0,001

	отягощенные биологический и социально-средовой анамнезы
	657
	31,62
	430
	23,5
	1,50
	1,30-1,74
	0,01

	отягощенный генеалогический и социально-средовой анамнезы
	170
	8,18
	86
	4,71
	1,80
	1,37-2,39
	<0,001

	отягощенные генеалогический, социально-средовой и биологический анамнезы
	233
	11,21
	64
	3,5
	3,48
	2,61-4,70
	<0,001


В то же время изолированная отягощенность социально-средового анамнеза в 2,84 раза чаще встречалась у пациентов контрольной группы (p<0,001). Следует отметить, что изолированное отягощение генеалогического анамнеза в 4,32 раза чаще встречалось в основной группе. Сочетанное отягощение по трем видам анамнеза так же было более характерно для пациентов основной группы (в 3,18 раза чаще). Тем самым, изменения генеалогического и биологического анамнеза у детей с дисплазией соединительной ткани следует рассматривать как   фактор риска нарушений развития, в том числе в формировании костно-мышечной патологии.

Среди факторов отягощения биологического анамнеза у пациентов из основной группы следует отметить увеличение в 1,8 раза доли пациентов с отягощенным акушерским анамнезом, увеличение 3,47 раза доли антенатальной отягощенности по трофическим и эндокринным нарушениям и преобладание в 1,26 раза раннего искусственного вскармливания, по сравнению с контрольной группой (p<0,05). У детей с заболеваниями костно-мышечной системы указанные изменения определяли сочетанную патологию различных органов и систем, осложняли течение основного заболевания и оказывали влияние на прогноз в ближайшем и отдаленном послеоперационном периодах.

Изменения выявлены и в социально-средовом анамнезе. Для пациентов основной группы характерно увеличение в 3,47 раза (p<0,05) доли пациентов, проживающих в семьях с эпизодическим или постоянным асоциальным поведением у одного или обоих родителей. Так же следует отметить двукратное увеличение в основной группе доли детей, проживающих в семьях с неудовлетворительными санитарно-гигиеническими условиями воспитания ребенка и увеличение в 1,59 раза доли детей, проживающих в неблагоприятных экологических условиях, по сравнению с контрольной группой. 

 У пациентов основной группы гармоничное физическое развитие встречалось в 1,84 раза реже, чем в контрольной группе. Дисгармоничное развитие у пациентов основной группы встречалось в 1,86 раза чаще, а резко дисгармоничное физическое развитие в 2,6 раза чаще, чем в контрольной группе (p<0,001). 

Крайние варианты соматотипа чаще встречались у пациентов основной группы: макросоматический в 2,13 раза чаще, а микросоматический в 1,73 раза чаще, чем в контрольной группе. Обращает на себя внимание, что для пациентов основной группы характерно преобладание отклонений в эмоционально-вегетативной сфере нервно-психического развития (p<0,05). 

На втором этапе исследования была дана клинико-функциональная и метаболическая характеристика хирургических больных с признаками дисплазии соединительной ткани 

В результате обследования установлено, что для пациентов основной группы было характерно значительное, в 10,38 раза снижение доли обследованных с высоким уровнем резистентности (p<0,001). Доля пациентов с низким и очень низким уровнем резистентности в основной группе была в 1,79 и в 1,44 раза соответственно выше, чем в контрольной группе.

Выявлены достоверные возрастные особенности клинических и функциональных проявлений дисплазии соединительной ткани у хирургических больных, позволившие определить диагностические критерии в различных возрастных группах. Получен патент на изобретение "Способ диагностики дисплазии соединительной ткани у детей" №2632534. Так для детей первых лет чаще характерны нарушения мышечного тонуса. В младшем школьном возрасте на первое место выходят изменения костно-хрящевых структур, морфологические проявления могут быть выявлены при рентгенографии. С возрастом ребенка увеличивается выраженность вторичных фенотипических признаков дисплазии соединительной ткани, такие дети выделяются из толпы сверстников (рис. 2). 
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Рис. 2.
Внешние изменения у ребенка 10 лет с дисплазией соединительной ткани: а - диспластический тип развития, нарушение осанки; б - сандалевидная щель, плоско-вальгусные стопы

У большинства пациентов основной группы имелись 2-3 признака, свидетельствующие о соединительно-тканной дисплазии. Частота клинодактилии в основной группе была в 15,38 раза больше, чем в контрольной группе (p<0,001). Гипертелоризм глаз был выявлен у 12,24% пациентов, что 10,37 раза чаще, чем в контрольной группе (p<0,001). Для пациентов основной группы было характерно увеличение частоты других вторичных фенотипических признаков соединительно-тканной дисплазии: оттопыренные уши встречались 2,47 раза чаще, "санделивидная щель" в 4,05 раза чаще, нарушение прикуса в 2,79 раза чаще, а низкая линия роста волос на лбу и шее в 2,72 раза чаще, чем в группе контроля. Кожные проявления соединительно-тканной дисплазии так же преобладали у пациентов основной группы - пигментные пятна или очаги депигментации встречались в 4,02 раза чаще, а стрии на коже в 3,25 раза чаще, чем в контрольной группе.

Значительные морфологические изменения выявлены при  гистологическом исследовании. Несостоятельность соединительной ткани определялась ангиоматозом с периваскулярной инфильтрацией, атрофией синовиальных клеток, очаговым лизисом коллагеновых волокон и повышенной извитостью коллагеновых волокон.

Клинико-функциональные изменения организма у пациентов с костно-мышечной патологией и дисплазией соединительной ткани подтверждались метаболическими нарушениями (табл. 2). Уровень щелочной фосфатазы, не превышающий 50% от долженствующего значения у пациентов с признаками дисплазии соединительной ткани, встречался в 4,11 раза чаще, чем в контрольной группе (p<0,001). Кроме того, в основной группе  доля пациентов, имеющих незначительные (менее 20%) отклонения уровня сиаловых кислот, была достоверно ниже, чем в контрольной группе: в 2,44 раза меньше для превышающих значений и в 2,2 раза меньше для значений не превышающих референтные (p<0,001). Доля пациентов, имевших уровень фибриногена, превышающий на 20-50% долженствующее значение,  была в 8,75 раз больше в основной группе, чем в контрольной (p<0,001).

Таблица 2

Биохимические показатели у пациентов с хирургической патологией    (M±σ)

	Показатель
	Группа обследования

	
	Основная группа    n=156
	Контрольная группа n=101

	уровень щелочной фосфатазы (Е/л)
	544,51 ± 192,71
	505,56 ± 205,32

	уровень сиаловых кислот (ммоль/л )
	3,46 ± 0,80
	3,09 ± 0,12

	уровень фибриногена (г/л )
	2,66 ± 1,21
	2,40 ± 0,25

	уровень магния эритроцитов (ммоль/л)
	7,25 ± 1,85
	5,59 ± 0,81

	уровень С-терминального  концевого телопептида коллагена 1 типа (ммоль/л)
	1,92 ± 1,09
	2,17 ± 0,43

	уровень матриксной металлопротеиназы IX (нг/мл)
	436,97 ± 339,61
	572,04 ± 181,49

	уровень матриксной металлопротеиназы I (нг/мл )
	10,43 ± 7,01
	20,36 ± 19,92


Доля пациентов, имевших значения превышающие долженствующее на 20-50% в основной группе была в 2,59 раза больше, чем в контрольной группе (p<0,001). Доля пациентов, у которых было выявлено превышение уровня С-терминального  концевого телопептида коллагена 1 типа в сыворотке крови более чем на 50% от долженствующего значения среди лиц, имевших признаки дисплазии соединительной ткани была в 2,43 раза больше, чем в контрольной группе (p<0,001).

 На третьем этапе исследования было проведено прогнозирование риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани.  Оценка корреляционных связей проводилась с помощью индекса А.А.Чупрова. Полученные данные позволили выявить значимые для диагностического процесса признаки. В ходе исследования для каждого диагностически значимого признака была рассчитана информационная мера и диагностический коэффициент, а затем на его основе был рассчитан диагностический балл. Сумма баллов, полученная ребенком, составила диагностическое число.

Обращает на себя внимание феномен изменения диагностической ценности анамнестических и клинических данных для оценки риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с ДСТ, в укрупненных возрастных интервалах. Диагностическая ценность большинства анамнестических данных максимальна в первые годы жизни ребенка и значительно снижается к пубертату.

Нами было приведено математическое моделирование данного процесса, была выявлена закономерность возрастных изменений диагностической ценности анамнестических признаков, а следовательно, появилась возможность рассчитать поправку на возраст. Для нивелирования погрешностей при расчете поправки на возраст мы свели все значения диагностической ценности признаков у каждого обследуемого к трем усредненным значения информативности в соответствии с предложенной вначале группировкой таблиц. Полученные данные были обработаны с помощью пакета SPSS 11.

Установлено значительное снижение значения усредненной диагностической ценности анамнестических признаков с возрастом пациента. В возрасте  7 лет усредненная диагностическая ценность равняется 1,0 и далее снижается. В возрасте 12,5 лет усредненная диагностическая ценность становится равной нулю. Данная закономерность была описана математически с помощью функции (рис. 3а). Усредненная функция зависимости диагностической ценности данных объективного осмотра от возраста обследуемого пациента имела аналогичный вид, однако точка критического снижения диагностической ценности смещена вправо. Был рассчитан коэффициент поправки на возраст (рис. 3б)

	[image: image3.jpg]y(x)

08

06

04

02

¥ x





	[image: image4.jpg]2.0

1.6

1.4

12

0e

0.6

0.4

0.2

10

12

14

16

18




	[image: image5.jpg]04

0

07

05

04

0

02

0.1

)

)

P

%

)

0

B

£l

B

¥ x






Рис. 3. 
Усредненная функция зависимости диагностической ценности анамнестических данных (а), данных объективного осмотра (б) и клинической картины основного заболевания (в) от возраста обследуемого пациента

Иной вид имела усредненная функция зависимости диагностической ценности данных клинической картины основного заболевания от возраста обследуемого пациента. Диагностическая ценность данных клинической картины основного заболевания возрастала с возрастом пациента (рис. 3.в).

За счет введения коэффициентов возрастной поправки нам удалось унифицировать диагностические таблицы и рассчитать универсальные линейные дискриминаторы для каждой диагностической таблицы.

На основании проведенного математического моделирования был разработан алгоритм оценки риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани. Алгоритм основан на построении точки, соответствующий пациенту в трехмерном пространстве признаков, с последующих отнесением его к одному из диагностических классов в соответствии со степенью риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани (рис. 4).
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Рис. 4. 
Алгоритм оценки риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани.

Разработанный нами алгоритм диагностического процесса лег в основу созданной и зарегистрированной нами диагностической компьютерной программы - "Программа для оценки риска осложнений при хирургическом лечении детей с признаками соединительно-тканной дисплазии" (свидетельство государственной регистрации программы для ЭВМ № 2016613498 от 28.03.2016). Данная программа предназначена для формализованной оценки риска осложнений при хирургическом лечении детей с признаками соединительно-тканной дисплазии с учетом их возраста (рис. 5). Она позволяет выявить среди пациентов, поступающих в хирургический стационар, лиц с высоким риском развития осложнений при хирургическом лечении. Программа рекомендуется для использования при поступлении пациента с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани в приемное отделение или в стационар хирургического профиля. Область применения хирургия, детская хирургия, детская травматология.  
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Рис. 5. 
Пространства принятия решения при использовании алгоритма оценки риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани, в трехмерном пространстве признаков с использованием диагностических таблиц А, В, С (по оси Х отложен результат полученный по таблице А, по оси Y отложен результат полученный по таблице В, по оси Z отложен результат полученный по таблице C).

На основании полученных данных мы разработали тактику ведения хирургических больных с признаками дисплазии соединительной ткани (рис. 6). Была разработана модель патоаутокинеза снижения уровня здоровья у пациентов с признаками дисплазии соединительной ткани, при возникновении хирургической патологии.  Одним из основных звеньев патоаутокинеза у пациентов с признаками дисплазии соединительной ткани, при возникновении хирургической патологии является наличие внутренних морфологических изменений в организме пациента с ДСТ. Для их нивелирования предложено расширить перечень диагностических мероприятий для пациентов с костной-мышечной патологией, сочетанной с ДСТ. 
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Рис. 6. 
Схема работы комплексной системы прогнозирования и профилактики риска развития осложнений при хирургической патологии косно-мышечной системы у детей (на примере хирургической патологии коленного сустава)

Уточнены показания к выполнению ранней артроскопии, при повреждении и заболеваниях коленных суставов у пациентов с ДСТ. Разработан «Способ диагностики дисплазии соединительной ткани у детей» (заявка на выдачу патента РФ на изобретение №.2016125841). Внедрено методическое пособие для врачей хирургического профиля  «Комплексная система прогнозирования и профилактики развития осложнений при хирургическом лечении патологии коленного сустава у детей».

Для пациентов с дисплазией соединительной ткани необходима особая операционная техника. Разработанный манипулятор предотвращает формирование патологических сращений в полости сустава после артроскопического рассечения передней крестообразной связки у больных с дисплазией соединительной ткани (патент РФ на полезную модель №. 168636).

В структуре осложнений при хирургических вмешательствах у детей основной группы с костной-мышечной патологией ведущее место принадлежит длительному болевому синдрому и различным нарушениям функции пораженной конечности, что было определено в ходе сравнительного анализа основной и контрольной групп.

Для предупреждения возможных осложнений в ходе консервативного лечения или в послеоперационном периоде был разработан комплекс лечебно-профилактических мероприятий, составной частью которого был апробирован "Способ профилактики отдаленных осложнений у больных с дисплазией соединительной ткани" (патент №.2016131830 от 04.12.2017). Доказана эффективность  комплексного проведения физиотерапевтического лечения и физической реабилитации в ранние сроки, сочетающего дозированные динамические и статические нагрузки на разные группы мышц, как на стороне поражения, так и на не поврежденной стороне.  

Второе звено патоаутокинеза обусловлено метаболическими нарушениями. Для их коррекции разработано и внедрено в практическое здравоохранение  последовательное проведение медикаментозной коррекции энергетического и минерального дисбаланса на всех этапах лечения и реабилитации пациентов.

Медикаментозная терапия включала  пять компонентов: стимуляция коллагенообразования, минеральная поддержка, коррекция метаболизма гликозоаминогликанов, стабилизация фосфорно-кальциевый обмена и коррекция биоэнергетического состояния организма. 

Третье звено патоаутокинеза связано с наличием внешних (физических) изменений у пациента с дисплазией соединительной ткани в виде сутулости, деформаций конечностей, изменений кожи. Наличие таких фенотипических изменений в ходе исследования  компенсировано за счет работы пациента с психологом и социальным работником.

Предложенная  методика наложения внутрикожного шва  у детей с дисплазией соединительной ткани позволяет создать адаптированный косметический шов и поставить дренажные выпускники для профилактики осложнений и сократить длительность стационарного лечения (рис.8).

[image: image8.jpg]



Рис.8. 
Этапы наложения внутрикожного шва по предложенной методике.

На основании полученных данных была разработана схема диспансерного наблюдения хирургических больных с  ДСТ, включающая длительное, этапное, комплексное ведения пациентов с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани.

Результаты  исследования, разработанные алгоритмы предоперационной подготовки, ведения операционного и послеоперационного периодов,  диспансерного наблюдения  вошли в проект Российских рекомендаций по ведению больных с признаками дисплазии соединительной ткани (Москва, 2016).

На заключительной этапе исследования была проведена оценка эффективности предложенных подходов к ведению больных с  хирургическими заболеваниями костной-мышечной системы, сочетанными с ДСТ. Была проведена сравнительная оценка стоимости лечения и реабилитации ребенка с осложненным течением хирургической патологии коленного сустава. Усредненная месячная стоимость лечения и реабилитации ребенка по предложенной нами схеме (с учетом стационарного и амбулаторного компонентов) была на 10,75% ниже, чем стоимость лечение  по общепринятой схеме.
На примере лечения патологии коленного сустава было доказано достоверное уменьшение доли пациентов с выраженным болевым синдромом и ускорение восстановление объема движения в пораженном суставе (табл. 3). Через две недели после  внедрения авторской методики лечения было отмечено достоверное улучшение состояния пациентов – отсутствовала боль в области сустава, не было пациентов, отмечавших ограничение движения в суставе. В пять раз сократилась доля детей, жаловавшихся на чувство дискомфорта в области сустава в покое и на чувство дискомфорта в области сустава в движении.

Таблица 3

Динамика функциональных нарушений при внутренней ротации голеней на фоне продольного плоскостопия у пациентов в зависимости от схемы лечения

	Показатель
	Срок наблюдения

	
	7 сутки
	21 день

	
	Авторская схема лечения

(n=50)
	Традиционная схема лечения

(n=48)
	Авторская схема лечения

(n=50)
	Традиционная схема лечения

(n=48)

	
	абс.
	%
	абс.
	%
	абс.
	%
	абс.
	%

	боль в области сустава сильная
	14
	28,00
	44
	91,67
	-
	-
	13
	27,08

	боль в области сустава умеренная
	26
	52,00
	4
	8,33
	-
	-
	22
	45,83

	боль в области сустава слабая
	7
	14,00
	-
	-
	14
	28,00
	8
	16,67

	боли нет
	3
	6,00
	-
	-
	36
	72,00
	5
	10,42

	движения значительно ограничены
	17
	34,00
	42
	87,50
	-
	-
	14
	29,17

	движения затруднены
	29
	58,00
	6
	12,50
	14
	28,00
	27
	56,25

	движения свободные
	4
	8,00
	-
	-
	36
	72,00
	7
	14,58

	чувство дискомфорта в области сустава в покое
	38
	76,00
	42
	87,50
	5
	10,00
	27
	56,25

	чувство дискомфорта в области сустава в движении
	41
	82,00
	48
	100
	7
	14,00
	35
	72,92


В основе предложенного нами диспансерного наблюдения лежит составление индивидуального плана проведения осмотров с учетом классификации нозологических форм (остеохондропатии, артропатии, деформации позвоночника и конечностей), выраженности патологического процесса. Создание компьютерной программы для прогнозирования риска развития осложнений у пациентов с заболеваниями костно-мышечной системы и ДСТ  позволили сформировать три основные группы диспансерного учета – легкой степени тяжести, средне-тяжелого варианта течения и тяжелые формы патологии костно-мышечной системы.

Эффективность предложенной методики подтверждена в ходе наблюдения за пациентами в катамнезе. Итогом оценки результативности были показатели динамики результативности диспансерного наблюдения, включающие  комплексную оценку здоровья (рис. 9), показатели функциональных характеристик, особенностей течения диспансерного периода, и вероятности получение инвалидности. Использование разработанной схемы диспансерного наблюдения стабилизировало долю хронических больных и инвалидов на исходном уровне. Оздоровление происходило за счет перехода пациентов II группы здоровья в I группу.
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Рис. 9.
Динамика уровня здоровья у хирургических пациентов с дисплазией соединительной ткани в зависимости от схемы диспансерного наблюдения (десятилетний катамнез)

Используемые  предложенные схемы лечения позволяют получить более выраженные положительные результаты по всем критериям оценки. Качество жизни пациентов у таких пациентов практически вдвое было выше в сравнении с показателями  группы, получавших обычные схемы ведения.

Таким образом, хирургические больные с признаками дисплазии соединительной ткани достоверно отличаются от своих сверстников по клинико-анамнестическим, антропометрическим и клинико-функциональным признакам. На основании корреляционного анализа были выделены клинико-анамнестические, анатомо-физиологические и клинико-функциональные признаки, связанные с наличием у хирургического пациента проявлений дисплазии соединительной ткани. На основании полученных данных были разработаны три диагностические таблицы и алгоритм их применения. В ходе изучения особенностей периоперационной болезни, анализа результатов ближайшего и отдаленного катамнеза, была разработана комплексная система прогнозирования и профилактики риска развития осложнений при хирургическом лечении пациентов с признаками дисплазии соединительной ткани. В ходе ее реализации значительно, в 2,24 раза, снижается длительность и выраженность болевого синдрома, в 1,37 раза ускоряется процесс восстановления функциональных возможностей и снижается доля негативных субъективных ощущений в области операции . Эффективность предложенной методики подтверждается снижением на 10,75% усредненной месячной стоимости лечения и реабилитации пациента по совокупности стационарного и амбулаторного компонентов.

ВЫВОДЫ

1. Клинические и функциональные проявления заболеваний костно-мышечной системы на фоне дисплазии соединительной ткани у детей обусловлены высокой степенью сопряженности факторов риска (генеалогических, биологических и социально-средовых) и представлены различными нарушениями опорно-двигательного аппарата с определением приоритетов в различные возрастные периоды: в раннем возрасте ведущими признаками являлись диспластические изменения в шейном отделе позвоночника, в дошкольном периоде определялись различные деформации стоп, в школьном возрасте преобладала патология коленных суставов в виде функциональных, структурных и  ротационных  изменений нижних конечностей.  

2. Подтверждением определенной направленности клинических и функциональных изменений являются показатели, характеризующие морфологию,  биохимию и биофизику соединительной ткани.  Метаболические изменения представлены увеличением диапазона значений уровня щелочной фосфатазы и фибриногена, снижением уровня металлопротеиназы I, увеличение диапазона средних значений сиаловых кислот  и магния эритроцитов, расширением диапазона значений с тенденцией к снижению средних показателей уровня металлопротеиназы IX и коллагена I типа. Морфологические нарушения при заболеваниях костно-мышечной системы на фоне дисплазии соединительной ткани представлены в виде  ангиоматоза с периваскулярной инфильтрацией, атрофией синовиальных клеток, очаговым лизисом коллагеновых волокон и повышенной извитостью коллагеновых волокон, что свидетельствовало о несостоятельности всех элементов соединительной ткани.

3. На основании изучения клинико-функциональных изменений, особенностей метаболических и структурных нарушений у детей с заболеваниями костно-мышечной системы и ДСТ   разработан  научно-обоснованный междисциплинарный алгоритм диагностических мероприятий с учетом возраста и тяжести клинической картины, включающий комплекс мероприятий на догоспитальном этапе, расширение объема предоперационного обследования в хирургическом стационаре, что позволяет своевременно выявить имеющуюся коморбидную патологию и определить наиболее эффективную тактику консервативного или хирургического лечения. 

4.  В ходе изучения результатов хирургического лечения заболеваний костно-мышечной системы у детей были определены исходы и осложнения при лечении заболеваний позвоночника, коленных суставов и стоп, определено влияние мезенхимальной недостаточности на течение основного заболевания. Выявлены и обоснованы периоды и фазы течения периоперационной болезни, включающей дооперационный, операционный и послеоперационный этапы. 

5. На основании анализа результатов оперативного лечения создана модель прогнозирования риска развития   осложнений хирургической патологии костно-мышечной системы на фоне дисплазии соединительной ткани, основным компонентом которой является   построение математической модели в трехмерном пространстве, для определения диагностических классов по степени риска развития осложнений при лечении хирургической патологии у пациентов с дисплазией соединительной ткани. На основании полеченных данных  разработана тактика ведения хирургических больных с признаками дисплазии соединительной ткани, позволившая снизить число осложнений у детей с патологией коленного сустава на  28,64% (р=0,009), при лечении косолапости на  16,54% (р=0,007), при врожденном вывихе бедра на 17,03% (р=0,007).

6. Разработаны алгоритмы консервативной и хирургической тактики   лечения детей с диспластическими заболеваниями скелета, основанные на  дифференцированном подходе с учетом возраста пациента, выраженности клинической картины,  степени риска развития осложнений. Консервативное ведение включало ортопедическое сопровождение ребенка на этапах онтогенеза с участием кардиолога, невролога, реабилитолога и профилактику осложнений.  В хирургическом лечении использование ранней артроскопии, особой операционной техники, внутрикожного шва, учета особенностей периоперационной болезни позволило сократить среднюю длительность стационарного этапа лечения с 12 до 7 суток, а количество перевязок с 5 до 3.  

7. Предложенная система комплексной междисциплинарной реабилитации   и диспансерного наблюдения у детей и лиц молодого возраста с костно-мышечной патологией и ДСТ, включающая  непрерывное, длительное ведение, своевременное предупреждение осложнений на этапах онтогенеза,  позволила улучшить результаты лечения (снижение болевого синдрома в 3,46 раза, улучшение физической активности в 2,27 раз) и повысить качество жизни пациентов (в 1,96 раз, р<0,01). 

ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ

1. У детей с патологией костно-мышечной системы необходимо выявлять фенотипические и висцеральные проявления дисплазии соединительной ткани, встречающейся у 42%  детского населения. Новые критерии оценки патологии опорно-двигательного аппарата по данным анамнеза, клинико-функциональных нарушений, структурных и морфологических изменений организма могут быть использованы хирургами, детскими хирургами, ортопедами-травматологами для объективизации диагностики на этапах формирования патологии.

2.  В крупных хирургических  центрах, оказывающих высоко технологичную медицинскую помощь детям в качестве дополнительных мер восстановительной терапии  рекомендуется обязательный комплекс стабилизации состояния соединительной ткани препаратами магния, витамины группы В и С, левокарнитин (курсами 1-1,5 мес.), хондропротекторы (Цель-Т, структум) с обязательными повторными курсами не реже 1 раза в год. 

3. Хирургам, ортопедам–травматологам первичного звена здравоохранения при клиническом обследовании детей необходимо учитывать не только наличие, но и выраженность (тяжесть) дисплазии соединительной ткани и вносить отдельной строкой в оценку состояния пациента, диагноз и программу комплексной реабилитации.

4. Наличие ДСТ является отягощающим фактором по развитию осложнений, что требует междисциплинарного подхода в обследовании, коллегиального принятия решений об объемах и сроках проведения консервативного или хирургического лечения. Хирургам, детским-хирургам необходимо расширять объем проводимого обследования, согласно предложенным алгоритмам, и своевременно направлять пациентов в специализированные хирургические стационары.

5. Использование предложенного "Способа профилактики отдаленных послеоперационных осложнений у больных с дисплазией соединительной ткани" (патент РФ на изобретение №2637401) позволяет врачам хирургам, ортопедам-травматологам, детским хирургам своевременно выявлять осложнения  патологии костно-мышечной системы у детей с дисплазией соединительной ткани и проводить комплекс эффективной коррекции.

6. Наличие признаков соединительно-тканной дисплазии у детей с заболеваниями позвоночника, коленных суставов и деформациями стоп сопровождается коморбидными состояниями, что требует расширенного объема предоперационного обследования, учета особенностей периоперационной болезни и правильного ведения периодов реабилитации и диспансерного наблюдения врачами всех специальностей.

7. Наличие клинико-функциональных, структурных и метаболических нарушений у детей с заболеваниями костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани  необходимо учитывать врачам участковым педиатрам, хирургам, детским хирургам при определении видов спорта, объемов физических нагрузок психо-эмоциональных нагрузок у детей младшего школьного возраста и подростков в пубертатном периоде.

8.  С возрастом у детей с мезенхимальными нарушениями наблюдается прогрессирование клинико-функциональных и структурных нарушений со стороны костно-мышечной системы, что приводит к срыву компенсированного течения и необходимости хирургических вмешательств. Использование предложенной и апробированной программы "Прогнозирования риска развития осложненного течения хирургической патологии костно-мышечной системы" (Свидетельство государственной регистрации на программу для ЭВМ №2016613498), дифференцированного подхода в выборе объемов лечебно-профилактических мероприятий позволяет хирургам, детским-хирургам, ортопедам-травматологам своевременно определить адекватные  и эффективные методы коррекции возникающих нарушений.

9. Врачам педиатрам, детским-хирургам в комплекс системы реабилитации и диспансерного наблюдения необходимо включать элементы медицинской, социальной, физической и психологической реабилитации, что позволяет получить достоверно лучшие результаты в сравнении с традиционными схемами и улучшить качество жизни пациентов.

10. Система комплексного межведомственного ведения детей с патологией костно-мышечной системы и дисплазией соединительной ткани должна предусматривать все этапы онтогенеза, включая возрастные периоды старше 18 лет. Врачам лечебно-профилактических учреждений, оказывающих медицинскую помощь взрослому населению, необходимо принимать во внимание особенности возрастного периода пациентов до 18 лет и продолжать наблюдение и коррекцию состояния с учетом мезенхимальных нарушений не реже 1 раза в год.
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